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抄録：剖検例から見た CJDの臨床的特徴について検討し，診断に有用な項目について考察す























アルツハイマー病 2 例であった．罹病期間は CJD
症例が全例 12 か月以内であったのに対し，CJD 以































































































症例 1 症例 2 症例 3 症例 4 症例 5 症例 6
死亡時年齢・性別 77・女 67・男 58・男 68・男 74・女 88・女
発症～死亡までの期間 約 4年 約 1年 約 1年 6週間 約 2年 約 1年 4か月
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図 1　症例 1の頭部MRI 拡散強調画像
両側頭頂後頭葉皮質に沿った高信号を認める．R右側
表 2　結果
症例 1 症例 2 症例 3 症例 4 症例 5 症例 6
急速進行性認知機能低下 （－） （+） （+） （+） （+） （+）
ミオクローヌス （+） （+） （+） （+） （+） （+）
出現時期 1年後 2か月後 2か月後 4週間後 7週間後 10 週間後









出現時期 半年後 6週間後 6週間後 3週間後 4週間後 5週間後
髄液検査 NSE定量（ng/ml） 20 21 32 88.2 128.3 68
14-3-3タンパク定性 （+） （－） （+） （+） （+） （+）
総タウタンパク定性 NA NA （+） （+） （+） （+）
検査時期 1.5 年後 8週間後 7週間後 4週間後 5週間後 6週間後
脳波 PSWCs （+） （+） （+） （+） （+） （+）
出現時期 1年後 8週間後 12 週間後 4週間後 10 週間後 9週間後
発症～死亡までの期間 約 4年 約 1年 約 1年 6週間 約 2年 約 1年 4か月









































92.3％，脳波の PSWCs が 50％，14-3-3 タンパクが
84.0％，NSEが 73.3％であったと報告している．ま
た 26 例で施行されたMRI 拡散強調画像の感度は
92.3％，特異度が 93.8％であり，4例では初発症状











の感度は 32％，特異度は 94％，髄液 14-3-3 タンパ
クの感度は 91％，特異度は 44％であったことから，






























髄液 14-3-3 タンパク（罹病期間が 2年未満の症例）
と同列に扱われるべきである，と提唱している．こ
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EARLY CLINICAL DIAGNOSIS OF CREUTZFELDT-JAKOB DISEASE
Kazuhisa FUJITA1, 2）, Kenji ISHIHARA1, 3）,  
Hidetomo MURAKAMI1） and Mitsuru KAWAMURA1）
1）Department of Medicine, Division of Neurology, Showa University School of Medicine,  
2）Department of Neurology, Showa University Toyosu Hospital,  
3）Department of Internal Medicine, Ushioda General Hospital
　Abstract 　　 To assess which among the clinical features, electroencephalography （EEG）, 14-3-3 
pro tein of cerebrospinal ﬂuid （CSF） and magnetic resonance images （MRI） of the head is useful for early 
clinical diagnosis of Creutzfeldt-Jakob disease （CJD）.  We retrospectively analyzed the clinical features, 
EEG, CSF and MRI of six autopsy-proven cases of CJD.  Five cases showed rapidly progressive dementia 
falling into akinetic mutism at three months.  Both myoclonus and periodic sharp wave complexes of EEG 
were observed in all six cases in the advanced stage.  Both CSF 14-3-3 protein and abnormal high signal 
on diﬀusion-weighted （DW） MRI were observed in all six cases; the latter was observed in the initial 
stage, earlier than the former.  DW-MRI is useful for early clinical diagnosis of CJD.
Key words :  Creutzfeldt-Jakob disease, MRI diﬀusion-weighted image, electroencephalography, cerebro-
spinal ﬂuid 14-3-3 protein, early diagnosis
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